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   We report a case of adrenocorticotropic hormone (ACTH)-independent macronodular 
adrenocortical hyperplasia (AIMAH). A 54-year-old Japanese man was admitted to our hospital for 
further examination of obesity and hypertension. Endocrinological studies showed that plasma 
cortisol was high (22.5 ug/d1) without diurnal rhythm, and plasma ACTH was low. Two or 8 mg of 
dexamethasone did not suppress the plasma cortisol levels. Abdominal computed tomography 
revealed nodular hyperplasia of bilateral adrenal glands. Adrenal scintigraphy showed the positive 
uptake of 131I-adosterol t  bilateral adrenal glands. Brain magnetic resonance imaging revealed no 
abnormalities. He was diagnosed as having Cushing's syndrome with bilateral adrenal hyperplasia, 
and bilateral adrenalectomy was performed. Left and right adrenal glands were 52 g and 35 g, 
respectively, and were occupied by yellow nodular lesions. Histologically, hyperplastic lesions were 
composed of clear cells. Finally he was diagnosed with AIMAH. 
                                            (Acta Urol. Jpn. 45: 245-248, 1999) 
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緒 言
ACTH非 依 存 性 両 側 副 腎 皮 質 大 結 節 性 過 形 成
(ACTH-independentbilateraladrenocorticalmac-
ronodularhyperplasia,以下AIMAHと 略す)は 臨
床,病 理学的 に特異 な所見 を有 し,副 腎皮質過形成の
中で最 も副腎腫 大の著 しい ものであ る.今 回われわれ








2年間 で15kgの体重増加 を認めた.腹 部膨満感
便秘 が増悪 したため当院内科 を初診.高 血圧 も認めた
ため,当 院内科 に1997年7月25日精査 目的 にて入院 と
な った.両 側副 腎過形成 によるCushing症候群 と診
断 され,1997年11月25日手術 目的で 当科 入院 となっ
た.
入院時現 症:身 長165cin,体重73kg,血 圧180/
llOmmHg,脈拍90/min,整 満 月様顔 貌,中 心 性
肥 満,四 肢近位筋の萎縮 を認 めた.
入 院 時 検 査 所 見:検 血 で はWBC9,400/mm3
(neutro74.8%,eosinoO.1%,basoO.2%mono
4.3%,1ympho20.6%)と軽 度 上昇 を認 め た.血 液
生化 学で は高脂血症(T-Chol270mg/dl)を認 める以
外 に異 常 は なか った.検 尿 で は軽 度 の蛋 白尿(1+)
を認 め,尿 沈査 では膿尿(WBC30～49/hpDを認 め
た.尿 培 養 はEscherichiacoli(1+),ProtetLSvulgaris
(1+)であ った.尿 細胞診 は陰性であ った.


























































戸 壕 ,靭 聴 警「 ζ㌧
秘 ・ 橘 ゐP






中コルチ ゾールの上昇 を認め,コ ルチゾールの 日内変
動 は消失 していた.血 中ACTHは 低値であ った.デ
キサ メサ ゾ ン抑制 試験 で は2mg,8mgと も抑 制 さ
れず,メ トピロ ン試験,CRH試 験 はいずれ も無反応
であ った.血 中 アル ドステ ロン,ア ドレナ リン,ド ー
パ ミンは正常 であ ったが,ノ ルア ドレナ リンは軽度高
値 を示 した.
画像所 見:腹 部超音波検査 では肝下面の右副腎 に内
部エ コー均一 な充実性腫瘍 を認 めた.左 副腎 は描出困
難で あった.腹 部CTで は両側副腎 の著 明な腫大 を
認 め,結 節形成 が考え られた(Fig.1).デキサ メサ ゾ
ン抑 制 を行 っていな いが,1311-adosterol副腎 シ ンチ
では両側副 腎全体 に過剰集積が認 め られた(Fig,2).
また,頭 部MRIで は下 垂体 に異 常 は見 られ なか っ

























示 した.割 面では腫大 した副腎は多数の黄色結節で占












の 中で,デ キサメサ ゾンによりコルチゾール産生が
抑制されず,肉 眼的に大結節を有するものをいう.
AIMAHに よ るCushing症候 群 は1964年に
KirschnerらDが最初に報告 した.本邦ではわれわれ
が調べ得たかぎりでは自験例 を含め43例の報告が見 ら




右45.2gと副腎腫大が著 しい特徴 を持つ.自 験例 も
上記所見によく一致する.ま た副腎質量の記載の明 ら
かな40例の うち,左 副腎が右副腎の150%以上の質量
を示 している症例 は18例認め,左 側が右側の100%以
上150%未満を占める症例 も18例認めた.一 方,右 側
が左側 より大 きいものは4例 あるものの,そ れ らは
いずれ も150%未満 であった.こ のようにAIMAH






一方,相 羽 ら3)は「コルチ ゾール産生能 の低 い副 腎皮
質 の索状層上部 の細胞が著 しい数の原発性増加 をきた
し,コ ルチ ゾール過剰症 をきた した」 とす る副 腎原発
説 を報告 してい る.こ れ は副 腎腫 大が著 しいに もかか
わ らず.本 邦報告例4'5)の血 中 コルチ ゾール値 が平均
23.9μg/dlとさほ ど高 くない ことと合致 してい る.
ACTH非 依存性 の副腎皮質過形成 は,AIMAH以
外 に も① 小結 節性異 形成(PAMD)6),②gastricin-
hibitorypolypeptide依存 性(食 事依 存性)Cushing
症候群7・8),③McCune-Albright症候群9)が知 られて
い る.① は若い女性 に多い(平 均年齢19.39歳,女:
男=42:23).また副腎病 変 は正常以下 の大 き さの こ
とが多 く,黄 色 か ら黒色 の小結節 を認 め る.② で はコ
ルチゾールの 日内変動が食後 に上昇す る特徴 がある.
③ はpolyostoticfibrousdysplasia,()afeaulaitspots
を認め,性 早熟,甲 状腺機能充進症,下 垂体腺腫,副
腎過形成 な どの多発性内分泌 障害 を有 する症候群 であ
る.以 上 の特徴的所見 よ り,鑑 別 は比較 的容易 と思 わ
れる.
治療 は一般的 に両側副腎全摘術 が施行 されるが,症
状発現以前 に偶然発 見 された症例 に対 して両側副腎亜
全摘術 を施行 した報 告10)も認 め られた.
結 語
AIMAHに よ るCushing症候 群 の1例 を報 告 し
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